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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Arnold Chiari € uma malformacdo congénita, rara, do sistema
nervoso central, na fossa posterior, isolada ou associada a outras malformacdes (siringomielia e
espinha bifida), que afeta 0,5 % da populagdo, mais comum em meninas. Classificada em tipo |
(mais comum): deslocamento caudal das amigdalas cerebelares através do forame magno,
sintomatica durante adolescéncia e idade adulta; tipo Il: herniacdo através do forame occipital,
frequentemente associada a mielomeningocele e hidrocefaia, tipica da infancia; tipo I1ll:
herniagcdo dentro de uma meningocele cervical ata; e tipo 1V: hipoplasia cerebelar sem
herniacdo. A hidrocefalia resulta do desequilibrio entre producéo e absorcéo do liquor. Descricéo
do caso: M.T.S, 4 meses, feminino, diagnostico gestacional de hidrocefalia e mielomeningocele
lombar. Realizada derivacdo ventriculo-peritoneal (DVP) bilateral, na primeira hora de vida. Aos
guatro meses apresentou aumento progressivo e importante do perimetro cefdlico, aém de
distensdo abdominal e estridor laringeo. Diagnosticado cisto liqudrico abdominal, sendo drenado
e reinstalada a DVP a direita. Evoluiu com novo cisto, sendo realizada derivacéo ventriculo-
pleural. Desenvolveu insuficiéncia respiratoria, devido a estenose subglética, ndo revertida com
traquestomia, evoluindo para o ébito. Aprovacdo CEP, Protocolo CAAE 39757314.6.0000.5069.
Discussdo: A doenca é sintomatica e grave em neonatos e |actentes, devido ao comprometimento
do bulbo e nervos cranianos. A hipertensdo intracraniana € decorrente da hidrocefaia pré-
existente ou por disfuncéo do sistema de derivacdo. Paralisia de cordas vocais e estridor laringeo
sdo frequentes e responsaveis pela insuficiéncia respiratoria e Obito, caso ndo se restabeleca a via
aérea. Apesar dessa terapia, a paciente relatada evoluiu para o 6bito. Conclusdo: O tratamento da
doenca, embora controverso, consiste de derivacdo vavular e controle das complicaces. Os
sintomas desaparecem com a descompressao da hidrocefalia, mas a progressdo da doenca e o
risco de 6bito podem ser decorrentes da desorganizagao intrinseca do tronco encefélico.
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